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Objetivo docente:

Conocer mediante |a revision de casos, varios de ellos
diagnosticados en nuestro centro, ante qué tipo de tumor nos
encontramos y sus hallazgos en las pruebas de imagen, asi como
diagnhosticos diferenciales, posible tratamiento y prondstico.

Revision del tema:

Se pretende realizar una descripcion de este tipo de tumor asi
como posibles subtipos, analizando coOmo se pone de manifiesto en
las pruebas de imagen y qué tipo de protocolo se debe realizar
ante una sospecha de tumor papilar intraductal de via biliar, un
tumor poco frecuente que debemos saber reconocer, entre otras
cosas por el riesgo de transformacion maligna. Se revisaran casos
diaghosticados en nuestro hospital.
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Generalidades vy clasificacion

La neoplasia papilar intraductal de via biliar (IPNB) es un tumor
epitelial quistico productor de mucina caracterizado por un
crecimiento ductal papilar intraluminal y comunicacion con la via
biliar, con su consiguiente dilatacion ya sea via intrahepatica o
extrahepatica en funcion de su localizacion.
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Figura 1. Posibles localizaciones de los tumores papilares intraductales de via
biliar.

Pueden desarrollarse en cualquier parte del arbol biliar, existiendo
una amplia variabilidad en cuanto a la ubicacidon predominante. En
algunos estudios se informan que casi El 80% de los IPNB se
producen en la via biliar intrahepatica, mientras que otros
Informan que mas del 70% ocurren en via biliar extrahepatica.
Cuando presentan localizacion intrahepatica suelen asentar con

mayor frecuencia el lobulo hepatico izquierdo.

También parecen existir diferencias geograficas, siendo los IPNB
intrahepaticos mas comunes en Oriente y Asia y los IPNB
extrahepaticos mas comunes en paises occidentales.
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Son considerados como lesiones precursoras de tumores biliares o
lesiones premalignas, pudiendo mostrar desde focos de displasia
de bajo grado hasta un carcinoma invasivo asociado. Algunos
autores los consideran como los homologos de los tumores
mucinosos papilares pancreaticos, pero localizados en la via biliar y
de peor pronostico .
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Su incidencia es variable, constituyendo un 7-10% de los tumores
de via biliar en determinadas localizaciones geograficas como
Europa o Ameérica del Norte, alcanzando hasta un 40% en
poblacion japonesas.

Es mas frecuente su aparicion en pacientes varones con una edad
media entre 50 y 70 anos, y aunque pueden cursar asintomaticos,
en caso de presentar clinica esta se manifiesta con un dolor
intermitente y recurrente y cuadros de colangitis.

Si bien no se conocen claros agentes etiologicos, se han descritos
ciertos factores de riesgo sobre todo en poblacion asiatica como
son la colangitis esclerosante primaria, hepatolitiasis, infecciones
parasitarias, malformaciones del arbol biliar (por ejemplo quistes
en el colédoco), poliposis coldnica familiar y sindrome de Gardner.
No se ha demostrado agregacion familiar.
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En la evolucion de este tipo de lesiones premalignas a patologia
tumoral malignha se han visto involucradas alteraciones moleculares
de vias oncogénicas comunes en relacion con los genes KRAS,

CDKN2A y TP53.

Se ha visto que en un 42% de los pacientes estos tumores
producen un aumento de los niveles séricos del marcador CA 19-9.

La heterogeneidad de estos tumores asi como sus similitudes vy
diferencias con las neoplasias papilar mucinosas intraductales
pancreaticas han permitido a un grupo de patologos expertos vy
cirujanos japoneses Yy coreanos crear una clasificacion
diferenciando dos tipos de IPMN.

Tabla 1. Caracteristicas de los tipos de neoplasia papilar intraductal de los conductos
biliares segun el Grupo de Estudio Cooperativo Japon-Corea.

Caracteristicas IPNB tipo 1 IPNB tipo 2
Localizacion Intrahepatica Extrahepatica
Secrecion de mucina Frecuente Raro
Arquitectura Papilas homogéneas regulares Papilas complejas

irregulares
Subtipos histologicos Gastrico, intestinal Intestinal, pancreatobiliar
Grado Mayormente alto grado Siempre alto grado
Invasion estromal < 50%, minima > 80%, minima o leve
Parecido con IPNM Similar Variable
Agresividad Poco agresivo Mas agresivo
Manejo quirurgico Reseccion hepatica Depende de extension

Pronostico Mas favorable Desfavorable
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Protocolo de estudio vy hallazgos

Debemos tener en cuenta que el comportamiento de estos
tumores y su manifestacion en las pruebas de imagen son
variables, caracteristica que hemos de tener en cuenta a la hora de
pensar en esta entidad.

La estructura morfologica de estos tumores va a ser el resultado
del equilibrio entre el grado de proliferacion del componente
papilar y la produccion de mucina:

» Si existe predominio de la produccion papilar el hallazgo
fundamental va a ser una masa solida que va a condicionar o no
dilatacion de la via biliar.

» Cuando por otro lado predomina la produccion de mucina va a
producirse dilatacion de los ductos biliares que pueden incluso

condicionar atrofia del parénquima hepatico, sin evidencia de
masas solidas.

Sin embargo, los hallazgos de imagen caracteristicos de IPNB van a
ser la presencia de una masa intraductal unica o multiple, que
puede ser solida o mixta (solido-quistica) que en algunas ocasiones
va a condicionar dilatacion de la via biliar distal. Cuando existe
dilatacion de la via biliar proximal suele ser secundario a la
formacion de mucina por el tumor, mas que debido a la propia
masa. También se pueden observar estenosis en la via biliar. En
estos tumores no es habitual encontrar calcificaciones.
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La dilatacion biliar puede ser tubular, fusiforme o de naturaleza
quistica. La presencia de dilatacidon quistica o aneurismatica de un
conducto biliar asociado a la presencia de un tumor IPN-B puede
deberse a la produccion excesiva de mucina, lo que resulta en un
aumento de la presion intraductal y consecuente abombamiento
del ducto biliar afectado. También esta relacionado con el hecho de
que algunos casos de IPN-B se originan en las glandulas peribiliares
dentro o fuera de |la pared del conducto biliar, que se dilatan con el
exceso de mucina.

Por tanto las pruebas de imagen juegan un papel esencial en el
diagnostico aunque no definitivo y manejo de los tumores
papilares intraductales de via biliar.

Cabe destacar y es importante tener en cuenta que el diagnostico
de confirmacion de estos tumores va a ser anatomopatologico, ya
que comparte caracteristicas con otras entidades y en algunas
ocasiones no es posible distinguirlo de otros tumores malignos
como por ejemplo el colangiocarcinoma, sobre todo cuando se
encuentra en estadios iniciales.

A continuacion se describe el protocolo de RM que realizamos en
nuestro centro ante sospecha de estos tumores y los hallazgos en
las diferentes pruebas de imagen:
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Secuencias en RM:

» Axiales T1 en fase y fuera de fase

» Axial y coronal T2 FSE, sin y con
supresion grasa

» Secuencias potenciadas en difusion
(DWI y ADC)

» Secuencia dindmica potenciadas en
T1 tras administracion de contraste
endovenoso en fases arterial, portal
y tardia.

» Secuencia colangiografica

Tabla 2. Hallazgos en las diferentes pruebas de imagen.
Masa intraductal

Modalidad de imagen

Estudio ecografico:
» Puede realizarse ecografia

con contraste que va a
mostrar un hiperrealce de
la lesidbn si presenta
componente solido,
aunque es poco especifico

Estudio de TC:

» Estudio abdomino-pélvico
tras administracion  de
contraste Intravenoso en
fases arterial y portal

> Util de cara al estadiaje

Componente quistico

Ecografia Hiperecogénico con
respecto al ducto biliar
Tomografia Masa polipoide

computerizada

Anecogénico +/-
nodulo mural

Hipodenso

iso/hiperdensa

Hipointenso en T1,

Resonancia magneética
T2

levemente hiperintenso en

Hiperintenso en T2

Ausencia de restriccion en

difusion
Hiperrealce en fase arterial

tardia, menor realce en
fases tardias

Realce tras contraste Ausencia de realce
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Casos diagnosticados en nuestro centro

El primer caso al que se hace referencia es una paciente mujer de 68
anos asintomatica que en un estudio ecografico por otro motivo se
descubre contenido hiperecogénico el en interior de la vesicula, que se
encuentra normodistendida y sin engrosamiento ni hiperemia
parietales, ni aparente dilatacion de la via biliar intra ni extrahepatica

asociada.

Figura 2. Vesicula normodistendida de paredes finas, con contenido homogéneo levemente
hiperecogénico en la region infundibular, sin sombra acustica en su interior ni modificacion de

su localizacion con los cambios de movimiento.

Dado que no se trata de contenido litiasico y no se modifica con los
movimientos de la paciente, se decide realizar RM con gadolinio
intravenoso complementaria para mejor tipificacion.

La paciente no presentaba ningun antecedente de intereés.
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Figura 3. En el estudio de RM con administracion de gadolinio se confirma la presencia de
una masa intravesicular localizada en la region infundibular. Imagen A: hipo/isointensa en
secuencias potenciadas en T1; imagen B: hiperintensa en secuencias potenciadas en T2
(flechas finas naranjas), imagenes C y D: sin restriccion en secuencias de difusion (flechas
finas rojas); imagen E: con moderado realce precoz tras la administracion de contraste
(flecha gruesa verde) que no se modifica de forma significativa en las diferentes fases. No
se observo dilatacion de la via biliar.

Ante los hallazgos en el estudio de RM se decidido tratamiento
quirurgico realizando una colecistectomia a la paciente. El resultado
anatomopatologico de la pieza quirurgica fue de neoplasia papilar
intracolecistica de bajo grado en infundibulo.
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El segundo caso hace referencia a un varon de 69 anos con
antecedentes de carcinoma urotelial tratado quirurgicamente
reseccion transuretral, al que se le realiza un uro-TC de control,
evidenciando una imagen nodular en hilio hepatico impresionando
estar en el interior de la via biliar, levemente hiperdensa en el
estudio con contraste y que condiciona leve ectasia de la via
bilateral.

/
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Figura 4. Recostrucciones en planos axial (imagen A) y coronal oblicuo (imagen B) donde
se observa contenido de morfologia nodular en el interio de la via biliar a la altura de
hilio hepatico probablemente en conducto hepatico extendiéndose hacia parte de via
biliar intrahepatica izquierda, que presenta cierto realce tras la administracion de
contraste iodado y condiciona leve dilatacion de la via biliar intrahepatica bilateral.

Ante los hallazgos se recomienda estudio de RM para mejor
tipificacion de la lesion.
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Secuencias potenciadas en T2 con cortes axiales con mayor visibilidad de
porcion solida (C), quistica (D) y ambas en un corte coronal (E).
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Secuencias en difusion
(DWIy ADC)

T1 fase y fuera de fase tras administracion
de gadolinio intravenoso.

Figura 5. Se confirma la presencia de una lesion nodular en hilio hepatico con componente de
aspecto mas solido (flecha naranja) de 2 cm que condiciona dilatacion de la via biliar
intrahepatica con un componente intracanalicular de aspecto polipoideo que afecta al conducto
hepatico izquierdo y confluencia. También presenta un componente quistico (flecha verde)
asociado. No presencta restriccion en difusion y tras la administracion de contraste muestra
discreta captacion en fase arterial sin realce en fases mas tardias.

Tras el tratamiento quirurgico (hepatectomia) el diagnostico
anatomopatologico fue de neoplasia papilar intraductal.
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Diagnosticos diferenciales

A continuacion se exponen una serie de diagnosticos diferenciales
descritos en la bibliografia diagnosticados en nuestro centro que

debemos tener en cuenta.

Patologias congeénitas

 Quiste de coledoco

Son dilataciones patologicas de la via biliar que se organizan segun
la clasificacion de Todani en cinco tipos en funcidn de su
localizacion. Esta patologia favorece la aparicion de colangitis
recurrente con el consiguiente riesgo de carcinogénesis. La variante
anatomopatologica que mas se produce en estos pacientes es el
adenocarcinoma. La incidencia de cancer es mayor en los quistes
de colédoco tipo | (68%), seguido del tipo IV (21%), tipo V (6%),
tipo Il (5%) vy tipo Il (1,6%).

-~

-

Figura 6. Quiste de coléedoco tipo | en secuencia potenciada en T2 (A) y secuencia
colangiografica (B) sequn clasificacion de Todani.
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e Enfermedad de Caroli

Trastorno autosomico recesivo que consiste en una malformacion
de la placa ductal, con dilatacion quistica de los conductos biliares
intrahepaticos. Puede ser segmentaria (83%) o difusa (17%), de
morfologia fusiforme o sacular. Un hallazgo patognomonico es el
sigho del "punto central”’ que representa una rama portal rodeada
de conductos biliares dilatados. Un pitfall es la presencia de quistes
peribiliares, quistes de retencion benignos producidos en el
contexto hepatopatia cronica con hipertension portal; no deben
confundirse con enfermedad quistica, dilatacion biliar o neoplasia.
La enfermedad de Caroli incrementa el riesgo de desarrollar

patologia biliar maligna.

C

Figura 6. Enfermedad de Caroli: ectasia de via biliar intrahepatica izquierda y dilatacion
quistica de ductos biliares en hilio hepatico (A, By C) sin realce de contraste (D).
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Patologia inflamatoria/infecciosa

e Coledocolitiasis

Hace referencia a la presencia de contenido litiasico en el conducto
colédoco, que pueden condicionar dilatacion de la via biliar
proximal. También se han de tener en cuenta las hepatolitiasis v la
colelitiasis, ya que son condiciones que predisponen al desarrollo
de patologia biliar maligna.

C C

Figura 7. Dilatacion difusa del conducto hepatocolédoco y la via biliar intrahepatica sin
causa aparente en el estudio de TC (A y B) confirmando en RM (C y D) causa litiasica
(flecha amarilla).
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Patologia tumoral benigna

e Cistoadenoma biliar

Neoplasia quistica de la via biliar que afecta sobre todo a la via
biliar intrahepatica (85%), también a la via extrahepatica o a la
vesicula. Presentan una pared fina con realce, y en estudios de RM

pueden observarse septos.

\ o i - -

Figura 8. Gran lesion quistica con pared, nodulos solidos y septos cuyo
diagnostico anatomopatologico fue de cistoadenoma biliar.
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Patologia tumoral maligna

e Cistoadenocarcinoma mucinoso

Variante maligna del cistoadenocarcinoma. Suele presentar
morfologia irregular, amplio componente soélido con realce del
mismo, vascularizacion intensa vy calcificaciones.

Figura 9. Cistoadenocarcinoma biliar de morfologia irregular de 13 cm de
diametro con componente soélido y calcificaciones (flechas naranjas).

e Carcinoma de vesicula

Se originan de células displasicas preinvasivas que forman masas
polipoides. Tipicamente afectan a mujeres mayores de 60 anos y se
manifiestan como masas polipoides unicas o multiples, sin
engrosamiento de la pared asociado, con intenso realce en la fase
arterial tanto en estudio ecografico como de TC y RM, mostrandose
hipointensas en secuencias potenciadas en T2, pudiendo restringir

en difusion.
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D

Figura 10. Carcinoma de vesicula con hipervascularizacion del
componente solido (B), dilatacion de la via biliar intrahepatica (B y C) e
infiltracion del parénquima del [6bulo hepatico derecho.
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* Colangiocarcinoma

Es una entidad maligna en muchas ocasiones indistinguible por
imagen de los IPN-B, sobre todo en fases iniciales de |Ia
enfermedad. Aunque hay detalles que nos pueden ayudar a
diferenciarlos y a decantarnos mas por el diagndstico de
colangiocarcinoma como la presencia de un gran componente
extrabiliar y la ausencia de produccion de mucina (sin dilatacion
por tanto de la via biliar proximal al tumor), el realce progresivo en
fases venosas y retardadas o la restriccion en secuencias de
difusion, el diagnodstico definitivo es anatomopatologico.

Figura 11. Colangiocarcinoma intraductal. Nodulo ovalado isoecogénico con el
parénquima hepatico en estudio ecografico (A) (flecha amarilla) asociando
dilatacion de la via biliar (A-D), retraccion capsular del parénquima hepatico (B) v
realce en fase tardia (D) (estos dos ultimos hallazgos apoyan el diagnostico).
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Conclusion

Los tumores papilares intraductales son una entidad
poco frecuente y con un amplio diagnostico
diferencial entre otros algunos tumores malignos de
via biliar, y que es necesario que el radiologo conozca
vy tenga en mente tanto su fisiopatologia como sus
caracteristicas en las principales pruebas de imagen
dado que son lesiones precursoras de patologia biliar
maligna y su tratamiento siempre que sea posible es
quirurgico y potencialmente curable.
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